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Resumen Summary

La enfermedad poliquistica del higado en el adulto es una con-
dicién infrecuente y benigna, autosémica dominante, asociada
con frecuencia a enfermedad poliquistica renal. Se caracteriza
por la formacién de quistes hepaticos numerosos, con o sin afec
tacién renal. Algunos otros factores probablemente implicados
en su génesis son la edad, sexo femenino, embarazo, y el uso
de anticonceptivos orales. Las terapias quirdrgicas incluyen la
aspiracién percutanea del quiste con el escleroterapia, fenestra-
cién laparoscédpica, fenestracion laparotémica, la reseccién del
higado y el trasplante del higado. Caso: Hombre de 50 afios de
edad con diagnéstico de higado poliquistico asociado a un quis-
te esplénico diagnosticado por TAC abdominal y que se traté con
una técnica de videoloparoscopia. €Conclusién: La intervenciéon
quirtrgica para la enfermedad del higado poliquistico sintoma-
tico se ha asociado a una morbilidad significativa. La fenestra-
cién videolaparoscépica de los quistes es un método seguro y
extremadamente efectivo y se debe considerar como tratamiento
inicial para la enfermedad del higado poliquistico.

Palabras clave: Higado poliquistico, Quiste esplénico, Deste-
chamiento, Tracto biliar.

Polycystic liver in the adult is a rare and benign, autosomal domi-
nant disorder, frequently associated with renal polycystic disease.
It is distinguished by formation of numerous hepatic cysts, with or
without renal involvement. Some other factors are also thought to
be involved in its genesis, such as age, female gender, pregnan-
cy, and the use of oral birth control pills. Surgical therapies inclu-
de percutaneous cyst aspiration with sclerotherapy, laparoscopic
fenestration, open fenestration, liver resection and fenestration
and liver transplantation. Case: Polycystic liver disease associa-
ted with splenic cyst was diagnosed in a 50 years old man by ab-
dominal computed tomography imaging and videolaparoscopic
finding. Conclusion: Surgical intervention for symptomatic poly-
cystic liver disease has been associated with significant morbidity.
Laparoscopic cysts fenestration was safe and extremely effective
and should be considered as initial treatment for polycystic liver
disease.

Key words: Polycystic liver, Splenic cyst, Unroofing, Biliary
tract.
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Reporte de Caso Clinico

Un hombre de 50 afos con una tumoracién abdominal locali-
zada en el hipocondrio y el flanco derecho, asociado con una
sensacién de llenura, digestion pobre, acidez y constipacién. El
dolor se infensificé en el curso del Gltimo mes irradiando a la re-
gion lumbar derecha. No presentaba sintomas de ictericia. Exé-
menes de laboratorio evaluando funcién hepdtica presentaron
resultados normales y andlisis de suero para hidatidosis fueron
negativos. Una tomografia axial computarizada abdominal de-
mostré hepatomegalia de configuracién lobulada con densidad
alterada debido a numerosas figuras anecoicas de distintos ta-
mafios con paredes delgadas sin absorcién de medio de contras-
te, predominantemente en el l6bulo derecho, sin dilatacién de los
conductos hepdticos pero comprimiendo el estémago (Figura 1),
y asociado con una imagen quistica del bazo (Figura 2).

Figura 1 Tomografia axial computarizada mostrando numero-
sos quistes en el tejido hepdtico

Figura 2 Tomografia axial computarizada mostrando quistes
en el tejido hepdtico y esplénico

La examinacién videolaparoscépica presenté numerosas forma-
ciones quisticas en el parénquima hepdtico (Figura 3).

Figura 3 Formaciones quisticas en el parénquima hepdtico

Discusion

El higado poliquistico en el adulto es una condicién infrecuente
y benigna, autosémica dominante, frecuentemente asociada con
la enfermedad poliquistica renal. Se caracteriza por la formacién
de numerosos quistes hepaticos, con o sin afectacién renal. Muta-
ciones en los genes PKD1 y PKD2, genes como PRKCSH y SEC 63
determinan el tipo hepdtico aislado. Algunos otros factores proba-
blemente estén involucrados en su génesis, como edad, género
femenino, embarazo, y el uso de anticonceptivos orales.’? Puede
ser clasificado como congénito, neopléstico o inflamatorio.?

La frecuencia exacta de los quistes hepdticos es desconocida de-
bido a que la mayoria no generan sintomas. Esta estimado que
ocurren en aproximadamente el 5% de la poblacién. Enfermedad
de higado poliquistico ocurre con més frecuencia en mujeres, en
una proporcién de 4:1. Cuando los sintomas ocurren aparecen
entre la 4ta y 6ta década de la vida y se caracterizan por un cre-
cimiento exagerado de los quistes, comprimiendo las estructuras
extra e intrahepdticas. Las manifestaciones clinicas de la enfer-
medad de higado poliquistico estan relacionadas con el efecto
masivo o el volumen de los quistes hepaticos.* Crecimiento hacia
la cavidad puede ocasionar dolor en el abdomen superior o en el
hipocondrio derecho, distencién abdominal, dispepsia, sensacién
de llenura, disneq, tumoracién abdominal visible o palpable.>¢”
Usualmente no alcanzan a las estructuras biliares o vasculares,
pero al ocurrir pueden comprimir el tracto biliar y causar ictericia
en hasta el 9% de los pacientes, caracterizando una complica-
cién obstructiva de la enfermedad.® Se pueden observar compli-
caciones a largo plazo como pérdida de peso, efusién pleural,
ictericia obstructiva, fallas respiratorias y caquexia, raramente
se observa ascitis, hipertensién portal con vérices esofagicas y
falla renal.>” El sinftoma més frecuente identificado durante una
examinacion fisica es la hepatomegalia que puede llegar hasta
la regidn pélvica, resultando en dolor y distencién abdominal.
Degeneracién maligna es extremadamente infrecuente.?

La clasificacién de pacientes con enfermedad de higado poliquis-
tico estd basada en el nomero y tamafo de los quistes al igual
que la cantidad de parénquima hepdtico residual normal entre
los quistes. Pacientes Tipo | tienen un ndmero limitado (< 10) de
quistes grandes con dreas grandes de parénquima no-quistico.
Pacientes Tipo Il tienen involucramiento difuso del parénquima
hepdtico por quistes de tamafio medio con dreas grandes de pa-

Alegre Salles y Col. Enfermedad de higado poliquistico... Revista Gen 2011; 65 (2): 140-143



Caso Clinico

Revista de la
Sociedod
Venezolana ?e
Gastroenterologia

rénquima hepdtico no-quistico. Finalmente, pacientes Tipo lIl estan
caracterizados por involucramiento masivo y difuso del parénqui-
ma hepdtico por quistes de pequefio y mediano tamafio y pocas
areas de parénquima hepdtico normal entre los quistes. 0"

Ha habido pocos tratamientos efectivos para el higado poliquisti-
co sintomdtico: aspiracién de quistes con esclerosis, quistectomia
laparoscépica o abierta, hepatectomia segmentaria, y trasplan-
te hepdtico.'?'® Aspiracién percutdnea con esclerosis puede ser
efectiva para quistes solitarios, pero pacientes con quistes multi-
ples no benefician de estas terapias ya que el colapso del quiste
puede que sea insuficiente.”'31416 Actualmente, el destechamien-
to es la técnica més aceptada para el tratamiento de quistes
hepaticos simples y enfermedad poliquistica del higado.”'¢'8 A
través de este método no es necesaria la reseccién completa del
quiste, ya que puede ser peligroso debido a la proximidad a las
estructuras vasculares y el tracto biliar.'? Los sintomas que indi-
can necesidad de tratamiento quirdrgico incluyen sensacién de
llenura abdominal asociado con dolor o dispepsia. Antes de la
llegada de las técnicas laparoscépicas, la terapia esténdar era la
fenestracién abierta para pacientes con enfermedad poliquistica
de higado sintomdtica. Esta técnica involucra destechamiento y
la realizacién de la escisién mas amplia posible de la pared quis-
tica hacia la interface con el parénquima hepdtico. Este método
permite la visualizacién, fenestracién y drenaje de quistes superfi-
ciales y profundamente arraigados en el parénquima hepético y
drenaije interno en la cavidad peritoneal. El punto de fenestracién
debe ser seleccionado cuidadosamente para evitar cualquier san-
gramiento y la fuga de bilis. Destruccién del fluido produciendo
revestimiento a los quistes hepaticos, con cauterizacién o coa-
gulacién con plasma de argén, puede ser dtil para reducir la
pérdida continua de fluido de los quistes fenestrados. Pacientes
Tipo |, con quistes grades y superficiales en cantidades limitadas
son los mejores candidatos para este procedimiento. Las técnicas
laparoscépicas se pueden realizar obteniendo una morbilidad y
mortalidad similar a la fenestracién abierta, pero este enfoque
debe ser utilizado con la poblacién apropiada. Pacientes con la
mayoria de los quistes en los segmentos VI, VIl y frecuentemente
VIIl, y pacientes con quistes profundamente arraigados que son
dificiles de visualizar y fenestrar con laparoscopia pueden ser
mejores candidatos para la fenestracién abierta.’ El destecha-
miento laparoscépico de un quiste simple ha sido asociado con
una tasa de morbilidad de 20%. La tasa de recurrencia sintomé-
tica fue de 8% para un quiste simple y de 71% para enfermedad
poliquistica de higado.?°

La reseccién laparoscépica de quistes de higado sintomdtico es
un método factible y efectivo para quistes sintomaticos benignos.
El procedimiento quirdrgico involucra puncién y aspiracién del quis-
te y posterior electro-reseccién circular de la pared quistica.?’ Méto-
dos quirtrgicos tradicionales deben ser reservados para cuando
se espera una malignidad, la laparoscopia es contraindicada,
o cuando se presenta una recurrencia después de una laparos-
copia inicial.?2 Un trasplante hepdtico es recomendado en casos
de enfermedad poliquistica bilobular difusa con hepatomegalia
extensa, no asociado con un transplante hepético, al igual que
en una falla hepética fulminante.?

La enfermedad quistica esplénica puede ser tratada a través de
la misma técnica de fenestracion de la cépsula, pero estd res-
tringida a casos de quistes periféricos y sin contigiidad al hilio
vascular.* Quistes mayores a cinco centimetros son susceptibles
a hemorragia, ruptura e infeccién y deben ser manejados qui-

rorgicamente, adn si son asinfomdticos.?>?¢ Tratamientos para
quistes esplénicos que preservan el bazo han sido propuestos,
los cuales incluyen aspiracién, destechamiento, decapsulacion, y
esplenectomia parcial.?” Destechamiento laparoscépico de quis-
tes esplénicos han sido realizados con una tasa de recurrencia
de aproximadamente 25% y debe ser considerado como un tra-
tamiento inicial para quistes esplénicos.?

La enfermedad poliquistica del higado asociada a quistes esplé-
nicos es una enfermedad quirtrgica extremadamente infrecuente.
Su presentacién clinica varia dependiendo del grado de la enfer-
medad poliquistica. Reportamos el caso de esta entidad rara con
los tratamientos clinicos, radiolégicos y actuales.
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